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SAZETAK

Najce&i primarni tumori medijastinuma su neurogeni tumtmomi, limfomi, tumori
zametnih stanica. Mnog&e&e od primarnih tumora u medijastinumu nalazimo gdege

zlo¢udnih tumora drugih primarnih sijela.

Tumori sredoprsja dugo su asimptomatski¢esto se otkriju kao stajan nalaz
rutinske pretrage, npr. rtg-snimke @ Ctituju se najprije nespecénim simptomima:
slabost, alergija, suhi kaSalj, dispneja, nejasoloyd u prsima, a poslije simptomima

opstrukcije u medijastinumu — sindrom gornje Supgee, disfagija, promuklost.

Vecina tumora kod odraslih je smjeStena u prednjemijastshumu (55%), zatim u
straznjemu dijelu (25%) te na kraju u visceralnoredijastinumu (20%). Kod djece je
situacija neSto drugga te se najvé broj tumora nalazi u straznjem dijelu (63%), @ati

prednjem dijelu (26%) te na kraju u visceralnoneldij(11%).

Ucestalost tumora medijastinuma je vrlo mala i izresgga oko 0,1%. Pojavljuje se
podjednako kod Zena i muskaracagdmsevi dobnim skupinama, ali ipak gege u starijoj ili
djecjoj dobi. S obzirom na velik broj razliih organa u medijastinumu, etiologija i

patogeneza tih tumora je razia.

Tumori medijastinuma vrlo su raznovrsni s obziroanhistoloSko podrijetlo, pa tako i
na bioloSke osobine. @enito se moze teda dobr@udni tumori imaju vrlo dobru do odiu
prognozu. Dobréudni se tumori lij¢e kirurski uz izli€enje do 100%. Zkudni se tumori

lijece kirurski, radioterapijom i kemoterapijokesto recidiviraju i agresivnog su ponasanja.

KLJU CNE RIJECI: tumori sredoprsja, medijastinum, timom, limfom



SUMMARY - Diagnosis and treatment of mediastinal amor

The most common primary tumors of the mediastinum m@eurogenic tumors,
thymomas, lymphomas, germ cells tumors. Much méenahan the primary tumors in the
mediastinum, traces of malignant tumors of othenary sites are found.

Mediastinal tumors are asymptomatic for a long tanel often tend to be a random
finding on routine examination, for example lungnocar. They manifest as unspecific
symptoms such as weakness, allergy, dry cough,ng@gspunclear chest pain and later as
symptoms of obstruction in the mediastinum - uppellow vein syndrome, dysphagia,

hoarseness.

Among adults, most of the tumors are located in fioatal mediastinum (55%),
followed by the back side (25%) and finally in thisceral mediastinum (20%). When it
comes to children, the situation is somewhat dffiér with the largest number of tumors
being found on the back side (63%), then in thatfi@6%) and finally in the visceral part
(11%).

The mediastinal tumor frequency is very small amibants to only about 0.1%. It
appears evenly among both women and men and aniageagroups, but most often among
elders or infants. Given the large number of défgrorgans in the mediastinum, the etiology

and pathogenesis of these tumors vary.

Mediastinal tumors are very diverse in terms otddgyical origin, and therefore in
biological characteristics. In general, it can belghat benign tumors have a very good to
excellent prognosis. Benign tumors are cured salgiovith the healing potential up to
100%. Malignant tumors are cured surgically, witddiotherapy and chemotherapy, they
often recur and demonstrate aggressive behaviors.

KEY WORDS: mediastinal tumors, mediastinum, thymoma, lymphoma



1. UuvOoD

Najce&i primarni tumori medijastinuma su neurogeni tumtmomi, limfomi, tumori
zametnih stanica. Mnog&e&e od primarnih tumora u medijastinumu nalazimo gdege

zlo¢udnih tumora drugih primarnih sijela (1).

Tumori sredoprsja dugo su asimptomatski¢esto se otkriju kao stajan nalaz
rutinske pretrage, npr. rtg-snimke ¢ Ctituju se najprije nespeciinim simptomima:
slabost, alergija, suhi kaSalj, dispneja, nejasoloyd u prsima, a poslije simptomima

opstrukcije u medijastinumu — sindrom gornje Supgee, disfagija, promuklost (1).

Jedna tréina do jedne polovine tumora izaziva simptomeodraslih bolesnika.
Simptomi koji se javljaju ovise o tome je li tumoenigan ili maligan, o valini, lokalizaciji,
prisutnosti ili odsustvu infekcije i eventualnopkemijskoj ili hormonskoj aktivnosti tumora.
Oko 75 — 85% bolesnika s malignim tumorom ima sonp, za razliku od bolesnika s

benignim tumorom kod kojih se simptomi javljaju bi-3 45% sldajeva (2).



2. ANATOMIJA MEDIJASTINUMA

Sredoprsje ili medijastinum dio je torakalne Suqg@jizmeiu lijeve i desne pleuralne
Supljine, koji se prostire sprijeda do prsne k¢stiernum), a straga do kraljeznice. Prema gore
zavrSava torakalnim otvorom u visini prvog rebraprama dolje seZze do oSita, shematski

prikaz podjele medijastinuma vidljiv je na slic(3, 4).
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Slika 1. Podjela medijastinuma
Medijastinum dijelimo na prednji, sredniji ili videeni dio i straznji.

1. Prednji medijastinum nalazi se izm&u prsne kosti i srednjeg ili viscelarnog
dijela, te ne komunicira sa gornjim torakalnim otvo. U njemu se nalaze prsna Zzlijezda
(timus), unutarnje mammarne zile, limféworovi te vezivno i masno tkivo. Povremeno se

mogu n&i i dislocirane paratiroidne Zlijezde, kao i dorgzanj povéane Stitne Zlijezde.

2. Srednji ili visceralni medijastinum seze od straznje povrSine gornjeg dijela
sternuma i straZznje granice prednjeg dijela metilijasia do ventralne povrSine kraljeznice.
Sadrzi perikard, srce i velike krvne Zile, trahprgksimalne dijelove lijevog i desnog bronha,
ekstenzivno limfatiko tkivo, Zivce vagus i frenikus, viSe Zanih pleksusa i vlakana, te

vezivno i masno tkivo.



3. Straznji medijastinum sadrZava proksimalne dijelove interkostalnih geear
vena, proksimalni dio prednje grane i grana kojenloiciraju sa interkostalnim zivcima,
torakalne i spinalne ganglije, simp#ip stablo i njegove grane, vezivno i limtdin tkivo,

ductus thoracicus, v.azygos i jednjak (3).
Medijastinalni limfni ¢vorovi

Medijastinum je bogat limfnim zilama ¢vorovima, kojima se dreniraju radli
medijastinalni organi, strukture vrata, dijelovi pesredno ispod dijafragme i susjedne
torakalne strukture. Ovi limfnEvorovi mogu biti mjesto lokaliziranog upalnog preae
primarnih limfatekih tumora ili metastaze iz primarnih tumora unutaraksa, dojki ili s
udaljenih lokacija. Kao i medijastinum, glavne gedpnfnih ¢vorova se mogu podijeliti na 3

anatomske skupine: prednja. srednja i straznja (3).



3. TUMORI

lako postoje mnoge definicije tumora, jedna od nhyacenijih je da je tumor
lokalno, autonomno, atigmo, neprestano i nesvrsishodno bujanje stanicava.tdumori se
dijele na dobréudne i zléudne. Dobréudni tumori su karakterizirani oStrom ogrégmogu i
izostankom infiltracije u okolno tkivo, ne metastap i ne recidiviraju nakon Sto se
operacijski uklone. Osnovni problem kod dohrdnih tumora jecinjenica da oni svojim
rastom mogu vrSiti pritisak na okolne strukture na taj n&in dovoditi do nezZeljenih
simptoma. Zldudni tumori su olino slabo ogradeni, infiltriraju okolna tkiva te
metastaziraju. Stoga se @lmini tumori dijele na primarne i metastatske. Primalocudni
tumor je izvorni tumor. Metastatski tumori su tumuoastali na mjestima nastalim udaljeno od
primarnih tumora. Budii da u svakom tkivu u tijelu moze éicdo nastanka tumora, primarni
tumori medijastinuma su vezani za tkiva i struktk@e se nalaze u medijastinumu.
Metastatski tumori medijastinuma nastaju uslijednamgene i limfogene disiminacije
primarnog tumora iz neke lokacije van samog metiijama (5, 6).

Najce&i primarni tumori medijastinuma su: neurogeni tumdmomi, limfomi,

tumori zametnih stanica, mezenhimalni tumori, emohokciste, limfadenopatije.

Mnogo ¢eke od primarnih tumora u medijastinumu nalazimo staize zléudnih
tumora drugih primarnih sijela. ¥ma tumora kod odraslih je smjeStena u prednjem
medijastinumu (55%), zatim u straznjemu dijelu (35% na kraju u visceralnom
medijastinumu (20%). Kod djece je situacija nestmeija te se najvé broj tumora nalazi u

straznjem dijelu (63%), zatim u prednjem dijelu¥@ae na kraju u visceralnom dijelu (11%)

(5).

Oko 20% tumora sredoprsfame timomi i nage&i su primarni tumori prednjeg dijela
sredoprsja (45%), ispred limfoma (20%). Tumori zamtestanicatine 12% svih primarnih
tumora sredoprsja i smjeSteni su u njegovom predmjgelu. Za razliku od njih, metastatski
tumori zametnih stanica, koji su mnog&estaliji u sredoprsju od primarnih tumora, rijetge
nalaze u prednjem dijelu sredoprsja. Tumori srcanajrjedi i uglavnom dobréudni.

Najvazniji je predstavnik miksom koji se u 90% gbbh pojavljuje u lijevom atriju (1).



3.1 KLINICKA SLIKA MEDIJASTINALNIH TUMORA

Nespeciféni znakovi uklj&uju torakalni bol, stezanje u grudima, anoreksgjubitak
tielesne mase, malaksalost. Uslijed traheobronhadngpresije moze do do kaslja, sviranja
u grudima, stridora, dispneje, rekurentnih respmrah infekcija. Esofagealna kompresija
moze dovesti do disfagije. Moze se javiti sindroatnge Suplje vene, Horner-ov sindrom a
uslijed pareze povratnog zivca ( n. recurrens)gas# promuklost. Moze se javiti tamponada
srca ili aritmije. Endokrina disfunkcija dovodi d@ushingove bolesti, ginekomastije,

hipertenzije, hipoglikemije (1, 5).
Sustavni sindromi ovise o tipu tumora:

. TIMOM: Miastenija gravis, aplazija crvene loze,
hipogamaglobulinemija, autoimune bolesti

. KARCINOID TIMUSA: Multiple endokrine neoplazme ( pti 1),
Cushingov sindrom

. NEUROFIBROM: Osteoartritis

. LIMFOM: op¢a slabost, febrilitet

. TERATOM: Hipoglikemija, insulin-stvarajti tumor (7).

3.2 DIJAGNOSTICKE METODE

Dijagnostitke metode ukljouju:

Rendgenoloska dijagnostika
CT toraksa
MRI
Endoskopski ultrazvuk (EUS-FNA)
Medijastinoskopija, VATS i rijetko torakotomija
Aspiracijska ili biopsija iglom pod kontrolom CT-a
7. Hormonski nalazi i tumorski markeri (AFP - alfadptotein, Beta
HCG - humani korionski gonadotropin, S100 protéin)(

oghwbdE

Slika 2 prikazuje endoskopski ultrazvuk (EUS) @§lika 3 medijastinoskop (9).



Endoscopic Ultrasound (EUS)
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Slika 2. Endoskopski ultrazvuk (EUS)

Slika 3. Medijastinoskop



3.3 NEUROGENI TUMORI

Neurogeni tumoricine oko 25 % medijastinalninh tumora (agga ih je 80 %

smjeSteno u straznjem dijelu sredoprsja),@nan se javljuju u djece.

S obzirom na stanice od kojih pdtie mogu se podijeliti na:

1. tumore koji potjéu od perifernih Zivaca
. neurofibromi
. neurilemomi (Schwannomi - maligni i benigni)
. neurosarkomi
2. tumori koji potj&u od simpatikih ganglija
. ganglioneurinomi
. ganglioneuroblastomi
. neuroblastomi
3. tumori koji potj&u od paraganglijskih tkiva
. feokromocitomi
. paragangliomi (5)

3.3.1 TUMORI KOJI POTJE CU OD PERIFERNIH ZIVACA

Neurogeni tumori potj od perifernih zivaca. N&g%e su smjeSteni u straznjem
medijastinumu. Kod odraslih su ébo benigni, dok su kod djece éreom maligni i brzo
metastaziraju. Benigni mogu désenatnu vekinu te uslijed toga davati simptome ovisno o
lokalizaciji u paravertebralnom sulkusu. Mogu pod iz dijela korijena Zivca u spinalnom

kanalu te rasti kroz poani intervertebralni kanal poput oblika bisaga (5).

Od ostalih simptoma mogu se javiti bol, parestezigrofija miSta gornjih
ekstremiteta, Hornerov sindrom, sindrom gornje jgupéne, dispneja, kasalj, erozije kostiju

(5).

Neurofiboromi su ve¢inom asimptomatski. Mogu imati intraduralnu i eksiuralnu
komponentu te mogu dovesti do kompresije kral@mimozdine. Za njihovu dijagnozu

koristi se imunokemijska identifikacija proteinal80. Lijece se kirurski (5).

Neurilemomi ili Schwannomi su tumori koji potjéu od Schwannovih stanica koje
izgraduju ovojnicu interkostalnih Zivaca. Qinio su dobro inkapsulirani sa kalcifikacijama i
cistichom degeneracijom. N&&i su tumori u paravertebralnom sulkusu. Mogu saditia
velike krvne Zile te biti izvor obilnog krvarenjailikom uklanjanja (5).



Neurosarkomi ili maligni Schwannomi su zlcudni tumori Zianih ovojnica.
Rijetko nastaju kao posljedica maligne alteracigignih Schwannoma. Mogu dovesti do
Hornerovog sindroma, sindroma gornje Suplje venepritje, disfagije, promuklosti te

zahvatiti kosti, plda i aortu. Slika 4. a i b prikazuje tumor straznjegdijastinuma (5, 9).

Slika 4.a, bTumor straznjeg medijastinuma (PHD - Schwannonmagoeim)

3.3.2 TUMORI KOJI POTJECU OD SIMPATI CKIH GANGLIJA

U tumore koji potjgu od simpatikih ganglija spadajuganglioneurinomi,

ganglioneuroblastomii neuroblastomi.

Neuroblastom nastaje iz nezrelih &@wih stanica, nagxe kod djece do 5 godina
starosti. lako je n&gXa lokalizacija u predjelu abdomena, mogu sé€i nau predjelu
medijastinuma. U periodu kada se neuroblastom migsiicira, obino je vé metastazirao na
limfne ¢vorove, kosti, koStanu srz, jetru i kozu. &fea simptoma je uzrokovana pritiskom
tumora na okolna tkiva ili metastazom na kosti.ijetkim sluajevima tumor se powasam

od sebe. Terapija se sastoji od kirurSkog uklaajagkgmoterapije i ztenja (5).



3.3.3 TUMORI KOJI POTJE CU OD PARAGANGLIJA

Tumori koji potj€u od paraganglija su medijastinalni paraganglideokromocitom.
Paragangliomi su rijetki tumori koji potje od stanica neuralnog grebena povezanih s
autonomnim ganglijima koje su sposobne&itiuneuropeptide i katekolamine. Mogu se
podijeliti na funkcionalne, koji ke hormone, i nefunkcionalne koji ih nec¢éu Stoga su i
simptomi za svaki od njih razlti. Kod funkcionalnih paraganglioma simptomi suidio
vezani uz ldenje aktivnih supstanci. Najestaliji simptom je nagla i burna hipertenzija koja
moze predstavljati i zivotnu ugrozu. Kod nefunk@bmh paraganglioma simptomi su &iho
vezani za lokalnu kompresiju tumora iako se oni mg@yiti i kod funkcionalnih tumora.
Tumori u paravertebralnim sulkusima mogu dovesti kibonpresije na Ziane Kkorijene,
kraljezntnu mozdinu ili oboje. Ukoliko zahvati neuralni kdnanoze se javiti Hornerov
sindrom uslijed prekida torakocervikalnog simplabg toka. Lezije u blizini koronarnih
arterija mogu dovesti do angine pectoris. Velikajéemogu pritiskati na pkni parenhim (5).

lako je samo 10% svih feokromocitoma maligno, ieaicijia malignosti kod
ekstraadrenalnih tumora se penje na 20-30%. 8udla nema velikih histoloSkih,
biokemijskih i imunohistoloskih razlika izrda benigne i maligne forme, kofraa dijagnoza
se postavlja na temelju pronalaska udaljenih metastKirursSka terapija je kijma u terapiji

malignih paraganglioma (5).

3.4 TUMORI TIMUSA

Timus ili prsna Zlijezda je naj¢a u djetinjstvu iako nastavlja rasti do pubertgg&im
dolazi do postupnog procesa involucije (smanjivamja slici 5 prikazan je timus kod odrasle
osobe i kod djeteta (10). lako se @to govori o lijevom i desnom reznju, timus se saskb
tri ili viSe reznjeva. ReZnjevi su atmio asimetini. Zlijezda ima oblik slova ,H* sa Sirenjem
na gornje dijelove na obje strane baze vrata reagim ili vecim hvatiStem na Stitnu zlijezdu

preko thyrothyminog ligamenta. Donji dijelovi sa svake strane se @0 perikarda (3).
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Slika 5. Timus kod odrasle osobe i kod djeteta

Timus je neophodan u razvoju stame@ imunosti. Izvor timinih limfocita se nalazi
van timusa u koStanoj srzi embrija. Ti protimocitmnfociti ulaze u timus, proliferiraju,
dobivaju svoju stadnu imunokompetenciju te sazrijevaju u zrele T-linife. Ispravno
funkcioniranje imunoloSkog sustava ovisi 0 normatn@azvoju starinin i humoralnih
dijelova. Timus ovisni sustav se sastoji prvenstvenl timusa i cirkulirajéih malih T-
limfocita. Ti limfociti prepoznaju vlastite antigerod tuiih te dovode do imunoloske reakcije

posredovane stanicama (odgoa alergijska reakcija te reakcija na stranaabijéd).

Tumori timusa prisutni su gotovo iskfivo u prednjem dijelu medijastinalnog
prostora. To su drugi ngg&i tumori nakon neurogenih od svih medijastinalnimora i cista
u odraslih. Slika 6. a i b prikazuje tumor prednpegdijastinuma (9).

Slika 6. a, bTumor prednjeg medijastinuma (PHD- Struma glandthigeoideae)
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Tumori timusa se dijele na:

1. tumore timusnog epitela (timomi)
2. tumore koji potjéu od neuroendokrinih stanica
3. tumore masnih stanica
4. mijeSane tumore (5).
3.4.1 TIMOMI

Timomi su tumori epitelnih stanica timusa. 95% hsyimoma pojavijuju se u
prednjem medijastinumu. Prafeni su izvan granica medijastinuma u vratu, u tjdvlarnoj

regiji i unutar plénog parenhima (5).

Dijele se na:
1. benigne (inkapsulirane timome)
2. maligne (invazivne timome) i
3. karcinome timusa.

Svi timomi su nastali iz epitelnih stanica timuSamo mali postotak timoma (oko
4%) sastoji se odiste populacije epitelnih stanica timusa, svi otatlrze razéite brojeve

drugih stanica i limfocita. Timomi su podijeljencatiri histoloSke podskupine:
1. pretezno limfocitni timom kada se tumor sast@e od 66% limfocita,

2. pretezno epitelnim timom kada epitelne stanicedgtavljaju 66% ili viSe

populacije stanica,

3. mjeSoviti limfoepitelni timom kada nije zadowatj niti jedan od gore

navedenih kriterija, i

4. tumor vretenastih stanica, koji je podtip epigelrste i odvojen od potonjeg

histoloskim svojstvima epitelnih stanica (5).
Klasifikacija tumora timusa prema svjetskoj zdraesioj organizaciji (WHO):

Tumori tipa A sastoje se od ovalnih ili vretenagdhitelnih stanica kojima nedostaje
nuklearna atipija i pi@ne su s nekoliko ili bez limfocita. Tumori su ipkalirani, iako neki
mogu probijatikapsului ¢ak se prosiriti u okolno masno tkivo ili @la. Slika 7 prikazuje
timom tipa A (11).
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Tumori tipa AB imaju ZariSta tipa A pomijeSaniha&igtima bogatim limfocitima, kao

kod timoma tipa B.

Tumori tipa B nalikuju funkcijski normalnom timusyoodijeljeni su na tipove B1, B2

i B3 na temelju omjera epitelnih i limfocitnih stea i pojave atipije epitelnih stanica.

Tumori tipa C su gi@eni od maligne stanice - tittki karcinom. Citoarhitektura viSe

nije speciftna za timus (5).

Slika 7. Timom tipa A

3.4.1.1 BENIGNI | MALIGNI TIMOMI

Godinama se naglaSava da su timomi u biti histolb&kigni tumori s malignim
potencijalom koji se povavaju sa stupnjem nedostatka diferencijacije ephebtanica i
poveanjem stupnja atipije. Sadasnje stajaliSte je davsuimomi zapravo latentne iiak
aktivno zl@udne lezije od njihovog Zaca, usprkos benignom histoloSkom izgledu. Stupan;j
malignosti je nizak u takozvanim medularnim (vreigim) tumorima, kao i u dobro
diferenciranim tumorima (tipovi A i AB), a visok apitelnim, umjereno diferenciranim
tumorima (tipovi B1, B2, B3}5).

Ukoliko dobro z&ahurena lezija pokazuje mikroskopsku invaziju izkapsule, mora
se smatrati invazivnhom, malignom lezijom. Prodieatymora u susjednu strukturu (npr.
medijastinalna pleura, perikardij, gl limfni ¢vorovi, velike zile, Zivci ili stjenka prsnog
koSa) mora se dokazati mikroskopski da se utvrdiigma priroda lezije. Mali broj
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zatahurenih lezija moZze biti grubo fiksiran na gor@rsgnute strukture, ali invazija se ne

pokazuje mikroskopski. U takvoj situaciji lezija seora smatrati neinvazivhom. Lokalno

prodiranje moze biti ograteéno na véinu susjednih struktura, ali opsezno Sirenje na
udaljenija mjesta unutar prsnog koSa nije netsgbno. Tumori koji zahuaju dijafragmu

mogu takder imati transdijafragmatnu ekstenziju (5).

Osim lokalnog prodora, maligni timomi, unatmjihovom benignom histoloSkom
izgledu, mogu rijetko metastazirati na udaljenastgepleuru ili perikard (n&¢&e tipovi B2
ili B3), plu¢a ili nerijetko na medijastinalne limfrizvorove, ali i na mjesta van prsista kao sto

su kosti, jetra, srediSnji zbani sustav i aksilarni ili supraklavikularni limféworovi (5).

Vecina pacijenata s timomom su osobe u dobi od 400dgoglina iako se bolest moze
pojaviti u bilo koje doba ZivotaCesto pacijenti nemaju simptoma, a ako imaju, ongmloiti
lokalnog karaktera uslijed prisutnosti tumora u jastinumu ili mogu imati paraneoplasti
sindrom. Od lokalnih simptome javljaju se bol uigis, kratkda daha, kasSalj, opstrukcija
gornje Suplje vene, paraliza dijafragme zbog komigena frentni Zivac ili promuklost zbog
kompresije povratnog laringealnog zivca. Rijetkendm moze rupturirati i dovesti do

krvarenja u prsistu (5).

Paraneoplasthi sindrom uklj@uje miasteniju gravis, aplaziju crvene loze, neera
sindrome (neuromyotonia i sindrom wemogcovjeka), imunoglobulinski deficit, sistemski

lupus erythematosus, ulcerozni kolitis, erozivahén planus (5).
Dijagnosti¢ki postupak

Standardna P-A i L-L snimka prsiSta pokazuje prisgt mase obno u predjelu
ispred i iznad srca. CT snimanje je indiciramo kodazivnih timoma. KirurSka biopsija
obicno nije indicirana,éak moZze biti i kontraindicirana kako se ne bi pladiapsula te
ugrozili inae izvrsni rezultati koji se postignu ekscizijom pato kapsulirane tvorbe. Svi
pacijenti sa suspektnim timomom se trebaju testimat miasteniju gravis. Kod mladih
musSkaraca se trebaju provijeriti razine humanog doinapina i alfa fetoproteina kako bi se

iskljucio tumor zametnih stanica (5).
Lije ¢enje
Terapija ukljiuje kirurSku eksciziju te po potrebi i kemoterapiRadioloSka terapija

se moze prikljaiti kemoterapiji ukoliko nije bilo mogte napraviti potpunu eksciziju (5).
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3.4.1.2 KARCINOMI TIMUSA

Slabo diferencirani tumori (timusni karcinomi) sada podijeljeni u vlastitu
podskupinu budti da ti tumori nemaju histoloSke ztegke ni adolescentne ni atrérie
odrasle timusne Zlijezde, &epokazuju histoloSke z®ajke mnogih drugih epitelnih

karcinoma (5).

Karcinomi timusa su mala skupina epitelnih tumorarakteriziranin malignim
citoloskim i arhitektonskim zrajkama. Osim karcinoma plastih stanica i karcinoma nalik
limfoepiteliomu, imamo joS i mukoepidermoidnu vanju te papilarni adenokarcinom. Danas

se karcinomi timusa dijele na tumore niskog i tuenisokog stupnja maligniteta (5).

Karcinom ploéastih stanicaje nafe&a varijanta karcinoma timus@e&e je viten
kod muSkaraca nego kod Zena ic¢edie zahvéaa osobe u Sestom dessadije zivota,
djelomitno je kapsuliran i ima pojavu invazivnog tumoramiaui niskog stupnja maligniteta
ostaju lokalizirani, dok tumori visokog stupnja igaiteta imaju sklonost Sirenju na prednje

medijastinalne limfnévorove te dalje na pleuru, @a i perikard (5).

HistoloSki, tumor nalikuje tighom karcinomu pléastih stanica. Moze nastati
izdvojeno ili se razviti u wepostoj€éem timomu. Dobro diferencirani tumor moze biti lbi@
invazivan, ima izrazen lobularni rast, a nekroza &esta. LoSe diferencirani pasti tumor

pokazuje slabi lobularni rast, infiltrativan je grasivan, moze takier udaljeno metastazirati
(5).

Pacijenti pokazuju simptome kao Sto su gubitakngezbol u prsima, kasalj i
hemoptizu. Radiografija otkriva dobro definiran tmmprednjeg medijastinuma. Karcinom
timusa se moZze dodatno imunohistokemijski identdtc uz poma timickih epitelnih
markera. Prognoza dobro diferenciranog tumora jeioal kad se prepozna u ranom tijeku
bolesti. Prognoze za slabo diferencirane tumorgahe bez obzira na vrijeme otlai Tumor

nalik limfoepiteliomu ima svojstva gha limfoepiteliomu nazofarinksa (5).

3.4.2 TUMORI KOJI POTJE CU OD NEUROENDOKRINIH STANICA

Tri tumora —tipi €éni karcinoid, atipi ¢ni karcinoid i karcinom malih stanica timusa
svrstani su u kategoriju tumora neuroendokrinogripetth zbog njihove neuroendokrine

diferencijacije. Karcinoidi timusa (i dobro difer@rani i umjereno diferencirani timomski
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neuroendokrini karcinomi) né&g&e su veliki, a polovica lezija infiltrira u susjeslistrukture

(5).

Dvije tretine do tri cetvrtine pacijenata s tigmim neuroendokrinim tumorima su
muskarci. Tréina pacijenata moze biti bez simptoma te se turtkriju pri rutinskom
snimanju prsnog kosSa. Metim, vetina pacijenata ima lokalne ili sustavne simptome |l
znakove, ili obojeCesti su lokalni simptomi poput boli u prednjem mmsnko3u, ka3alj,
dispneja i sindrom gornje Suplje vene. Povremengas8aju umor i znojenje. Tkenu
pacijenata s timusnim neuroendokrinim karcinomomakigriziraju endokrine abnormalnosti.
Cushingov sindrom je posljedica ektope proizvodnje ACTH od strane tumora. Jednom
kada se ektopha priroda Cushingove bolesti utvrdi iskljuanjem adenoma hipofize,
adrenalnog adenoma ili hiperplazije, ili nekog arggektopénog mjesta, prsni kos treba
istraziti za pldéni ili timusni karcionoid. Potpuna kirurSka resglde indicirana ako je udp
moguee, cak i ako susjedne strukture tales treba resecirati. Nazalost, prognoze za ove
pacijente su slabéak i ako se radi o potpunoj resekciji. Bege dolazi do relapsa ili
metastatske bolesti unutar 5 godina, éne umire u roku od 10 godina. Radioterapija moze

biti od neke koristi kao palijativha mjera (5).

Radiografski, tumor se prezentira kao masa u pesinpedijastinumu. U masi se
povremeno mogu vidjeti fokalne kalcifikacijeCT snimke mogu pokazivati opseznu
infiltraciju s ¢estim uklj&ivanjem gornje Suplje vene. Tumor ponekad mozentdii te se ne
moze identificiran na standardnoj radiografiji ppgrkoSa. Kod ovih pacijenata, CT snimanje

prsnog koSa moze pokazati dekivanu leziju u timusu (5).

Terapija se sastoji od potpunog ili bar djeldnug kirurskog uklanjanja tumora.
RadioloSka terapija nije pokazalatueuspjesnost kao ni kemoterapija. Analog somatostat
se moze prepisati pacijentima s inoperabilnim twnoili kod povrata tumora povezanog s
endokrinim sindromom. Prognoza je loSa, petogodipngZivlijavanje je samo 13% (5).

3.4.3 TUMORI MASNOG TKIVA

Tumori masnog tkiva mogu biti dolnedni (timolipom) i zl@udni (timoliposarkom).
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3431 TIMOLIPOM

Polovina pacijenata je bez simptoma, a kod oswlilsimptomi okino povezani s
kompresijom na okolne strukture kao Sto su kadadpneja i ponekad hemoptiza. Kod nekih

pacijenata se moZze javiti paroksizmalna atrijskek&rdija (5).

Timolipom se karakterisino prikazuje kao krupna masa u prednjem mediastnal
prostoru koja se Siri na visceralni odjeljak meslipuma te bilobularno prekriva srce s obje
strane. Stoga se ponekad mozZe na rtg snimci zathigerkardiomiopatijom. CT snimka
predstavlja najténiji dijagnosttki postupak budéi da se masno tkivo lako identificira ovom
tehnikom (5).

Tumor je lobuliran, mekan, dobro inkapsuliran tenapada okolne strukture. KirursSka

ekscizija je kurativna terapija s otgfiom prognozom (5).

3.43.2 TIMOLIPOSARKOM

Timoliposarkom predstavlja ztadni tumor timékog masnog tkiva. Mogu biti dobro
diferencirani, dediferencirani ili pleomorfni. Poipa kirurSka ekscizija je uspjeSna z&ina

pacijenata. Rijetko dolazi do relapsa (5).

3.4.4 MIJESANI TUMORI TIMUSA

U mijeSane tumore timusa spadaju tikii hemangiom, neuroblastom i

ganglioneuroblastom timusa, mioidni tumori timusamori timickih limfnih ¢vorova (5).

3.5 LIMFOMI

Limfomi ¢ine oko 15% svih primarnih medijastinalnin masa3 limfoma ¢ine
Hodgkinovi (HL), a 2/Zine non-Hodginovi limfomi (NHL). Gotovo svi limfonjavljaju se u
prednjem i srednjem medijastinumu, vrlo rijetkottaznjem. U dj&oj dobi do 45% masa

prednjeg medijastinuma su limfomi, koji tege nastaju iz timusa ili limfnikdvorova (5).
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Prema klasifikaciji limfoma SZO iz 2001. godinenfomi se dijele na neoplazme B-
stanica, neoplazme T-stanica (i prirodnih stanidejioa) i Hodgkinov limfom. Poput

limfocita iz kojih nastaju, limfomi izrazavaju B ili T-stanicne markere (5).

Maligni limfomi ¢est su uzrok medijastinalnin masa. S obzirom nanaldost
podtipova i terapija spectinih za bolesti, bitna je kotiaa biopsija. Véina tih poreméaja je
kemo — i/ili radiosenzitivha, a uloga kirurgije ag prvenstveno dijagnogkia. Mnogi
medijastinalni limfomi — ukljduju¢i HL, PMBL i limfoblasticni limfom, mogu se izlijaiti,
ali lije¢enje moze d@ po cijenu dugotrajnih poreniaja povezanih s terapijom, ukdujuci
ubrzanu koronarnu bolest srca, komplikacije valindg sustava i povani rizik od
sekundarnih malignosti. Uporabom novih modalitetamanja kao sto je F-FDG PET
poboljSalo je nasSu sposobnost da predvidimo pragnioznozda prilagodimo tretmane

lijec¢enja kod pojedinih pacijenata (5).

3.5.1 LIMFOBLASTI CNI LIMFOM

Limfoblasticni limfom nage&e se pojavljuje kod djece te je usko povezan srakut
limfoblasticnom leukemijom. Oba poreraa obéno ukljuwuju limfne ¢évorove, timus ili
oboje. Histoloski, limfoblastni limfom je difuzni infiltrat nezrelih limfoidnihstanica.
Imunoloski, véina uvijek ima nezreli fenotip T-stanica. Limfobligsi limfom treba ukljuiti
u diferencijalnu dijagnozu tumora medijastinumapo® u dj€joj dobi. Limfoblasténi
limfomi su brzorastéi tumori. Hitha dijagnoza je neophodna i ¢gmje treba zapeti Sto
prije. Zbog sklonosti Sirenja limfoma visokog stigpma srediSnji Zisani sustav (CNS),
lumbalna punkcija bi trebala biti dio rutinske otbeau svakom shttaju. Do 10% bolesnika s

LBL-om ima ukljutenost CNS-a na prezentaciji (5).

3.5.2 MEDIJASTINALNI LIMFOM VELIKIH B-STANICA

Medijastinalni limfom velikih B-stanica otmo se javlja kod mladih odraslih osoba.
Zene previladavaju nad muskarcima u omjeru 2:1. ®mp koji se javljaju su ka3alj,
dispneja, bol u prsima, hemoptiza i sindrom gosyelje vene, groznica, B0 znojenje i
gubitak tezine. Fenotip ¥me medijastinalnih limfoma odgovara terminalnojzifa

diferencijacije B-stanica. Javlja se kao brzo réstmasa koja potfe iz prednjeg i gornjeg
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medijastinuma i okolnih struktura. N@ge se dijagnosticira zbog simptoma koji proizlaze iz
kompresije medijastinalnih struktura. Nacptku prezentacije, n&@&a komplikacija je

sindrom gornje Suplje vene. Pojavljuje se i pagalientnog zivca, kada je to obostrano
moze dovesti do respiratornog zatajenja. Disfagijamuklost glasa, obostrano oticanje dojki

kod Zena, bolovi u prsima i produktivni kaSalj tdkomogu biti méu prisutnim simptomima

(5).

Lijecenje velikog B-stagnog limfoma medijastinalnog sustava sastoji se od
kemoterapije, radioterapije ili oboje. Postignwgar¢lativno povoljna prognoza s 80% -tnom

stopom remisije i 75% -tnim prezivljavanjem bez igja (5).

3.5.3 ANAPLASTI CNI LIMFOM

Anaplasténi limfom velikih stanica ima klirko-patoloSka svojstva koja se razlikuju
od onih u drugim limfomima velikih stanica. ¥iea pacijenata je pedijatrijske dobi, te dda
odrasle dobi s prevladavanjem muskaraca od 6:1. I8d€Xikacija ukljiiuje u anaplastne
limfome velikih stanica samo one s T-stamim ili nultim stanénim fenotipom. Smatra se da
su oni s fenotipom B-stanica manje prepoznatljivkijuceni su u kategoriju limfoma velikih

B-stanica (5).

3.5.4 LIMFOM MARGINALNE ZONE

Ekstranodalni limfom marginalne zone tipa MALT (mgai limfom limfnog tkiva
sluznice, MALT Ilimfoma ili maltoma) koji ukljguje timus. Najzastupljeniji je
gastrointestinalni trakt i Zlijezde slinovnice. Tusni MALT limfom je rijedak, te niskog
stupnja i moze biti povezan s autoimunim bolestikaam Sto je Sjogrensov sindrom. Pacijenti

imaju bezbolan tijek i obno dugotrajno prezivljavanje bez antitumorske tgea().

3.5.5 HODGKINOV LIMFOM

Hodgkinov limfom pokazuje bimodalnu starosnu disidiju s najvéom westalogu
u trecoj dekadi zivota te nakon 65. godine. Hodgkinovfiim se dijelom povezuje s Epstein
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Barrovim virusom i mononukleozom. EBV genomi i gengroizvodi mogu se dokazati u

uzorcima biopsije kod oko 50% pacijenata s Hodgkimdimfomom (5).

lako 60% svih pacijenata s Hodgkinovim limfomomaizahvéenost medijastinalnog
sustava pri prezentaciji, samo 3% ima bolest ogeani na intratorakalna mjesta, &t
prednji medijastinum. Hodgkinov limfom ima nekolikostoloSkih varijanti, iako je SZO
podijelio sve sldajeve u jednu od dvije kategorije: kl&si Hodgkinov limfom (cHL) i
nodularni limfocitni dominantni Hodgkinov limfom (@@PHL). NLPHL rijetko ima

medijastinalnu prezentaciju (5).

Dijagnoza Hodgkina uglavnhom se temelji ne samo mwsopatologiji, v€ i na
studijama imunofenotipizacije. Kod &iee bolesnika s Hodgkinovim limfomom prisutna je
adenopatija, obho u podrdgju vrata ili supraklavikularnog pod¢ja. Oboljenje limfnih
¢vorova medijastinuma jgesto jedino mjesto prezentacije bolesti, slikaiBgauje shematski

prikaz normalnih i pow&nih limfnih ¢vorova (5, 12).

Swollen
lymph node

Normal
% lymph node
A

Slika 8. Normalni i povéani limfni ¢vorovi

Sustavni simptomi javljaju se kod otprilike ¢hee pacijenata i mogu se sastojati od
umora, rasprostranjenog svrbeza, gubitka teZirmgngee i/ili natnog znojenja. Posljednja tri

simptoma predstavljaju simptome kkasrg B malignog limfoma. Kada su prisutni, &fo

Dijagnosttka obrada HL-a ukljguje dobivanje odgovarajeg uzorka tkiva i
odretivanje stadija. Nakon Sto se potvrdi dijagnoza Hidreiivanje stadija bolestce
omoguiti donoSenje strategije ligenja. RadioloSka obrada za HL nedavno je revidikaka

bi obuhvatila ne samo totalno kompjutersko skemgd@T) ve& i funkcionalno snimanje s
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pozitronskom emisijskom tomografijom (PET). PETk@risna pretraga jer je pozitivan, a
ovaj pregled bi trebao biti pozitivan u gotovo s\8lacajevima osim u skajevima minimalne

rezidualne ili mikroskopske bolesti (5).
Lije ¢enje
Kemoterapija je osnova lijenja bolesti ikesto se kombinira sa Zenjem, pricemu

se zrgenje koristi kao dio kombinirane terapije. Izvaspostavljanja dijagnoze, kirurgija

ima minimalnu ulogu u terapiji (5).

Tradicionalno lij€enje bolesnika s ranim stadijem HL (stadiji IA d&)lu potpunosti
je bazirano na ztanju. Moderni protokoli lijgenja ¢esto uklj@uju umjerenu kotiinu
kemoterapije i ograteno (,ukljuceno polje*) zréenja. Pacijenti s ranim stadijem bolesti koji
su primili tri ciklusa kemoterapije nakamga slijedi ukljgeno radijacijsko zgenje imalo je

izvanredan 98% -tno prezivljavanje nakon 5 godia (

Temelj) za lij€enje bolesnika s uznapredovalim HL je sustavna kerapija. Za
bolesnike s relapsom HL, i za one s primarnim ktfian oboljenjem, standard lienja je
visoko aplicirana doza naka®ga slijedi autologno spaSavanje krvotvornih tmelti stanica.
Novije strategije u relapsu i refraktornoj bole$tL ukljucuju alogenu transplantaciju
hematopoetskih matih stanica. Pacijenti s ogr&enim recidivima izvan polja z¢anja
mogu se uspjesSno spasiti lokaliziraniméemgem (5).

Uzroci smrti osim HL kod dugotrajnih prezivjelih muo se pripisati uglavhom
sekundarnim malignitetima (solidnim tumorima i héob@Skim malignitetima) i
kardiovaskularnim dogtjima. Mlade zene koje primaju terapiju &ajem u medijastinum
su posebno izloZene riziku za razvoj raka dojkdyiteebale sudjelovati u programu ranog
otkrivanja raka dojke. Mijelodisplazija i sekundarneukemije povezane s terapijom posebno
su zabrinjavajée kod dugotrajno prezivjelih od HL. Ove sekunddm&emije povezane su s

tipicnim citogenetskim aberacijama i imaju ravhomjermgul prognozu (5).
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3.6 TUMORI ZAMETNIH STANICA

Medijastinalni tumori zametnih stanica mogu se jabidii na:

1. benigne tumore zametnih stanica
2. seminome i
3. neseminomske tumore zametnih stanica.

3.6.1 BENIGNI TUMORI ZAMETNIH STANICA

Benigni teratomi su tumori koji su grani od tkiva koje ne pripada organu ili
anatomskoj lokaciji gdje se nalazi. Benigni teratomogu biti cisténi, solidni ili kombinacija
oba tipa. Sporo rastu te su @ asimptomatski. Simptomi se mogu pojaviti kaoljpdgca
kompresije na okolne strukture u vidu boli u prsigtispneje, kaslja i poviSene temperature.
Ukoliko dode do erozije u diSne puteve, pacijent moze iskeddjalake ili sebum Sto ukazuje
na benigni teratom medijastinuma. Mdgye i hemoptiza uslijed iritacije bronhijalne muako
ili erozije u vaskularne strukture. Osim toga, lg@niteratomi mogu rupturirati i fistulirati u
pleuralni prostor ili perikard sa popratnim simptora. Tak@er mogu lditi razne kemijske
supstance (inzulin, humani korionski gonadotropatikul stimuliraju¢i hormon, androgene

hormone...) koje dovode do raznoraznih simptoma (5).

Vecina benignih teratoma se dijagnosticira ¢ajno tijekom rutinskog snimanja
toraksa. CT snimka s kontrastom je dijagrigstimetoda izbora. Potrebno je napraviti i nalaz
tumorskih markera kao Sto su alfa fetoprotein iabletimani gonadotropin pogotovo kod

mladih pacijenata s mediastinalnom masom u prednjeatjastinumu (5).

Terapija se sastoji u potpunoj eksciziji prije nedaie do razvoja komplikacija.
Ponekad je potrebno eksciziju proSiriti na okolrteulgure ukoliko ih tumor infiltrira

(perikard, plda, vaskularne strukture, timus). Prognoza nakonizis je izvrsna (5).

3.6.2 PRIMARNI SEMINOMI MEDIJASTINUMA

Ovaj tumor se javlja gotovo iskivo kod muskaraca. To su sporo r&stwmori koji
predstavljaju Siroke medijastinalne mase lobularmogleda te ukljguju zone nekroze,

krvarenja ili oboje. OStro su ograeni iako nemaju kapsulu. Svojstvena im je ekspaesij
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visokih razina placentalne alkalne fosfataze, kgghumanog korionskog gonadotropina, a ne

iskazuje se alfa fetoprotein (5).

Tumori se ohkino javljaju od 20. do 40. godine. Simptomi varirajmogu biti bol u
prsiStu, kaSalj, dispneja, poviSena temperaturaubitgk tezine. Simptomi povezani s
kompresijom na susjedne strukture su rije€i@ste su metastaze na kostimagipha, jetri,

slezeni, lénoj mozdini ili mozgu (5).

Medijastinalni seminomi su obo vidljivi na P-A i L-L rtg snimkama kao lobuliran
mase u prednjem medijastinumu. CT snimka je nagkgda dijagnostika metoda te je
obvezna i u dijagnostici i u procjeni odgovora eeapiju. Serumski tumorski markeri nam
pomazu u dijagnostici samog tumora, ali i u poafigskoj evaluaciji. ©@ekuje se blago
poviSeni beta-HCG. Znatno poviseni beta-HCG ukamajenijeSani tumor, a alfa fetoprotein
na neseminomski ili mijeSani tumor. Svi pacijenti nelazom seminomskog tumora
medijastinuma moraju péo pregled testisa zbog idefitiog histoloSkog nalaza

medijastinalnog i testikularnog seminomskog tunm&ja

Klasi¢ni porast tumorskih markera moze biti dovoljan ag@@injanje terapije kod
neseminomatoznih tumora, ali kod seminomatoznih oramindicirana je biopsija za

postavljanje dijagnoze (5).

Prva linija terapije treba biti kemoterapija saraui kombinaciji s radioterapijom.
KirurSka resekcija se prepaa nakon provedene kemoterapije i radioterapije ¥aakstalih
masa véih od 3 cm, a kako bi se potvrdilo da li se radiamstalom nekrathom tkivu ili
rezidualnom seminomu ili da bi se iskijia prisutnost neseminomatozne maligne

komponente tumora koja prije nije prepoznata (5).

3.6.3 NESEMINOMSKI MALIGNI TUMORI ZAMETNIH STAN ICA

Maligni tumori zametnih stanica medijastinuma gatki i ¢ine oko 1% do 5% svih
neoplazmi zametnih stanica. Priblizno 50% tumoralifastinalnih zametnih stanica ima

neseminomske histologije, dok je 5@¥tih seminoma (5).

Brzo raste i rano metastazira u udaljena mjestarifdme postavljanja dijagnoze,
vecina pacijenata ima simptome uzrokovane kompresijomazijom ili oboje u lokalne

strukture medijastinumaCesta mjesta metastaza ukljju plua, pleuru, limfneévorove
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(supraklavikularne i retroperitonealne) i jetru.gtipmozak i bubrezi su e ukljuceni. Ogi
simptomi kao Sto su gubitak tjelesne tezine,cwa i slabost,ceXi su u bolesnika s

neseminoznim tumorima nego u onitigim seminomom (5).

Radiografija prsnog koSa u dijagnozi & otkriva veliku prednju medijastinalnu
masu, ali ne pokazuje nikakve osobine koje raalikiymore neseminomskih stanica od
drugih medijastinalnih neoplazmi. CT 6b0 pokazuje nehomogenu masu s viSestrukim
podruwjima nekroze i krvarenja koja se razlikuju od walpgnog homogenog izgledastog
medijastinalnog seminomaesto je prisutno i z&plienje krvnih Zila. 90% pacijenata s
medijastinalnim malignim tumorom neseminoznih stanma povisene razine HCG-a i alfa-
fetoproteina. PoviSenje razine alfa-fetoproteingelt ukazuje na prisutnost neseminoznih
elemenata unutar tumora. Ove bolesnike trebaitlijed tumora neseminoznih staniéak i

ako biopsija pokazujegjsti“ seminom (5).

Dijagnozu malignog tumora medijastinalnih zamestdmica treba razmotriti kod svih
mladih muSkaraca s prednjom medijastinalnom madoijagnostitka obrada, uz fizikalni
pregled i rutinske laboratorijske pretrage, trelddjuditi CT prsnog koSa i abdomena, i
odretivanje serumske razine HCG-a i alfa-fetoproteina (5

Za lije¢enje medijastinalnog malignog tumora zametnih stanireba slijediti
smjernice karcinoma testisa. Primjena kemoterappenim dozama i prema rasporedu vazna
je za postizanje optimalnih rezultata. Nakon zakesderapije, bolesnike treba kontrolirati

CT-om prsnog koSa i abdomena te ponovnim testinamjgnorskih markera seruma (5).

Velika vetina pacijenata ima rezidualne radiografske abnorosi u medijastinumu
nakon zavrSetka kemoterapije. Kod ovih pacijenaghat izvrsiti kirurSku resekciju zaostalih
masa, ako je to tehtki izvedivo. Prognoza ostaje vrlo slaba za pacgekbdd kojih nije
mogue provesti potpunu kirursSku resekciju i kod onihjikee povuku nakon zavrSetka

inicijalne terapije (5).

3.6.4 SLABO DIFERENCIRANI KARCINOMI MEDIJASTINU MA

Dijagnoza slabo diferenciranog karcinoma predsdadyak problem za kligara. Ova
dijagnoza ukazuje na tumor bez histopatoloskih cajka koji omoguuje preciznu
identifikaciju mjesta nastanka. Pacijenti s slaferdnciranim karcinomom u medijastinumu
ponekad se lige samo palijativnom terapijom 2enja ili simptomatskim lijgenjem, jer se
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pretpostavlja da imaju metastatski karcinoméals neotkrivenom primarnom lezijom koja je

neresektabilna i neizeva (5).

Citopunkcije s finom iglom (FNA)Xesto nisu dovoljne za dijagnosticiranje tumora
medijastinalnog sustava jer ne osiguravaju odgguéudkolicinu tkiva za histoloski pregled i
posebne studije (5).

Bolesnici sa slabo diferenciranim karcinomom kojaju neuroendokrina obiljezja su
razlicita podskupina i zahtijevaju posebnu procjenu ecépje. U puséa treba misliti na
sitnostantni rak pluta i provesti pulmoloSku obradu (5).

Bolesnike kod kojih patohistoloSki nalaz ne dajgagthozu speciiniju od slabo
diferenciranog karcinoma treba provesti obradu aikom nepoznatog primarnog mjesta.
Pcacetni pregled i fizikalni pregled trebali bi se kstrii za usmjeravanje potrage za primarnim
mjestom. Osim procjene speéiiih znakova i simptoma, ovi pacijenti trebaju r&T
prsnog koSa i trbuha. Ne preptuje se opsezna dodatna radiografska procjena
asimptomatskih podtja. Serumske razine humanog korionskog gonadotaopiralfa-
fetoproteina treba mijeriti u svih bolesnika. Visokazine ovih markera su dijagnostika

malignog tumora ekstragonadalne zametne stanice (5)

Bolesnike s visokim razinama humanog korionskogagotropina ili alfa-fetoproteina
treba lij€iti zbog malignog tumora neseminoznih zametnihista¢ak i ako se ta dijagnoza
ne moze definitivno utvrditi histoloSkim pregledoiod bolesnika kod kojih je obradom
dijagnosticiran rak plka, treba lij€iti po smjernicama za lifenje raka pléa. Bolesnici koji
imaju neresektabilni slabo diferencirani karcinomesiroendokrinim zré@ajkama takder su

osjetljivi na kemoterapiju (5).

U sazetku, bolesnici s medijastinalnim tumorimai lsnj u pé&etku dobili dijagnozu
slabo diferenciranog karcinoma su heterogena skupeki od tih pacijenata zapravo imaju
tumore dobro definiranih tipova koji se moguro identificirati bilo dodatnom patoloSkom
ili klini ckom procjenom. Bolesnike kod kojih je identificiradreieni tip tumora treba lijati

prema smjernicama za taj tip tumora (5).
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3.7 MEZENHIMALNI TUMORI

Mezenhimalni tumori su tumori mekih tkiva. Pétjeod elemenata vezivnog tkiva

medijastinuma. U 55% stajeva su maligni.
Primarni mezenhimalni tumori se mogu podijeliti na:

adipocitne tumore
vaskularne tumore
pericitne (perivaskularne) tumore
fibrohistocitn tumore
fibroblasticne, miofibrolasiine tumore
tumore nejasne diferencijacije
tumore glatkog migja
tumore skeletnog miga
oseohondralne tumore

10. ostale rijetke mediastinalne tumore.
Terapija je kirurSka, radioterapija, kemoterapga (

COoNOO~WNE

3.8 ENDOKRINI TUMORI

3.8.1 MEDIJASTINALNI PARATIROIDNI TUMOR

Medijastinalni paratiroidni tumori se dijele na:

. benigne adenome i hiperplaziju
. paratiroidne ciste
. paratiroidni karcinom.

Benigni adenomi su obéno solitarni i dobro inkapsuliranHiperplazija moze biti

nodularna ili difuzna (5).

Paratiroidne ciste variraju u veltini od manje od 1cm pa sve do 12 cm<Me cisti

ima tanku stijenku. U oko 50% shjeva su povezane sa hiperparatiroidizmmom (5).

Na paratiroidni karcinom se treba posumnjati ukoliko razine serumskog jealci
nadmasuju vrijednosti od 14 mg/dL Sto ga uvelikdikaje od adenoma ili paratiroidne ciste.
Razina koncentracije parathormona kod paratiroidkagginoma je visa 5 do 10 puta od
gornjih granica normalnih vrijednosti. Pacijenti s&cese Zale na umor, slabost, tminu,

povraanje,poliuriju i polidipsiju. Ope je stajaliSte da je dijagnoza karcinoma na tamel]
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samog citoloSkog nalaza nepouzdana te da lokalezije i metastaze predstavljaju jedini

pouzdan kriterij malignosti (5).

3.9 LIMFADENOPATIJE

Medijastinalna limfadenopatija je @bio smjeStena unutar srednjeg medijastinuma.
lako se medijastinalna limfadenopatija @i povezuje s malignitetom, mnoge benigne
bolesti mogu dovesti do posenja medijastinalnih limfnikivorova (5).

Granulomatozna bolest je ®dagi benigni uzrok medijastinalne limfadenopatije.
Rezultat su specijalizirane imunoloSke reakcijenatopive ili tvari u oblikucestica. Uzroci
mogu biti i tuberkuloza, gljivina infekcija, sarkoidoza, silikoza i Wegenerovangtamatoza

(5).

Moze se javiti i kod sistemnog lupusa, infektivneomonukleoze, amiloidoze,

Pseudomonas carini povezan sa HIV-om i reaktivperpiazije limfnihévorova (5).
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4. DIFERENCIJALNA DIJAGNOZA MEDIJASTINALNIH TUM  ORA

Poseban izazov u dijagnosticiranju tumora medijastia predstavlj&injenica da su

simptomi sléni. Stoga se u diferencijalnoj dijagnostici osinbigajenih znakova i simptoma

treba posvetiti paznja na specifosti koje se javljaju kod pojedinih tumora. Dokearije

razlicitih vrsta tumora zahtijeva i razlt dijagnostéki pristup. Neki od osnovnih parametara u

diferencijalnoj dijagnozi navedeni su u tablicam& 13 (7).

Tablica 1. Diferencijalna dijagnoza medijastinalnih tumor&rednji medijastinum

TIP TUMORA RTG pregled POKRETLJIVOST KLINIKA SLIKA

Teratom prisustvocvrstih sijenki mijenja oblik sa cesto asimptomatski
(embrionalni z&eci, respiracijama
zub, kosti)

Hernija meka sjena crijeva ili otkriva se sa Ba sa ili bez simptoma
omentuma, nivo

M. Hodgkin hilarna adenopatija uglavnom fiksirana sistemskickn

Limfosarkom

febrilnost, mrSavljenje
anemija, uvéane Igl u
drugim organima

Timom

sjena mekog tkiva
retrosternalno

fiksirana

normalna kod
dojertadi, maligna kod
odraslih

Retrosternalna
struma

granti sa mekim
tkivom vrata

pokrete se pri gutanju,
pomie traheju

gornji pol strume
palpabilan. Znakovi
tireotoksikoze

Cista perikarda

sjena mekog tkiva
obi¢no solitarna

pokrete se pri
pulsacijama

asimptomatska
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Tablica 2. Diferencijalna dijagnoza medijastinalnih tumor&rednji medijastinum

TIP TUMORA RTG pregled POKRETLJIVOST KLINIKA SLIKA
Uveéani limfni hilarna adenopatija  nepokretna ovisi od prirode bolesti
évorovi jednostrano, obostrano

Neurogeni tumori
(vagus, frenikus)

ograntena sjena
mekog tkiva

asimptomatski

Bronhogena cista

sjena sa hidroa€mnim
nivoom

pokrete se sa
pulsacijama srca

moze se inficirati, i
tada simulira apsces

Limfom

bihilarna adenopatija

pomicanje pri gutan;

u sistarmpakovi

Lejomiomi

pojedin&na ograniena
sjena

fiksirana, Ba se
lokalizira u ezofagusu

Karcinom traheje

paratrahealna ili
intratrahealna sjena

fiksirana uz zid ili u
traheji

kasalj, hemoptiza,
kompresija na spinalne
zivce

Tablica 3. Diferencijalna dijagnoza medijastinalnih tumor&traznji medijastinum

TIP TUMORA RTG pregled POKRETLJIVOST KLINIKA SLIKA
Neurofibromi sjena uz torakalni zid  fiksirana potencijalno igyad
Ganglioneurinomi sjena uz torakalni zid  fiksirana maligna
Neuroblastomi sjena mekog tkiva fiksirana @nio asimptomatska

Hernija sjena mekog tkiva moze sadrzavati sa ili bez simptoma
ponekad sa nivoom  crijevo, slezenu ili
bubreg
Aneurizma sjena intenziteta aorte  pulzacije erozija krakeSa
dovodi do bola u
ledima
Limfom bilateralna adenopatijafiksirana sistemski znakovi
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5. RASPRAVA

Medijastinum ili sredoprsje je specifio anatomsko podéje u kojem su smjestene ili
S njim granée brojne zivotno vazne anatomske strukture. Uzoggato je limfnim tkivom Sto
ga ¢ini pogodnim mjestom za razvoj tumora, primarnimetastatskih. Dodatnu speé¢ifbst
daje mucinjenica da se nalazi unutar koStanog ,oklopa“npgskoSagime je uvelike otezan

pristup i u dijagnostke i u terapijske svrhe.

Osim toga, razdite vrste tumora proizvode gotovo idemie simptome. Budu da se
terapija i prognoza uspjesnosti tignja kod pojedinih tumora uvelike razlikuje, iznionje

vazno dijagnostkom obradom identificirati o kojoj se vrsti tumaadi.

Klini ¢cka slika tumora medijastinuma moze se kretati ashgt®matskih do simptoma
koji nastaju kao posljedica kompresije na okolmalkstire. lako mnogi od tih tumora imaju
slican izgled, detaljna anamneza, anatomski polozajaieni detalji koji se vide na CT i MR

slikama, omogéuju ispravnu dijagnozu u mnogim ghjevima.

Godinama je medijastinoskopija bila standardna detpa analizu medijastinalnih
limfnih ¢vorova. Sada, PET skeniranje moze kod dijela bdtaspruziti iste informacije na
manje invazivan nan. Za razliku od CT-a koje trazi strukturne prongeu plé¢ima, PET-
sken trazi funkcionalne promjene. Tumori imaju PBajau metabotiku aktivnost koja je
vidljiva na PET-skenu, doke benigna lezija (koja moZe izgledaticalb tumoru na CT-u)

pokazati normalnu metab&ku aktivnost.

Uvodenjem  endoskopsko-ultraztnih  dijagnositkih  metoda  EBUS/EUS
medijastinoskopija i nadalje ostaje prvi izbor,sdmo u pazljivo selekcioniranih bolesnika, u
slicaju negativhog nalaza endoskopsko-ultré&meu citoloSke punkcije CT/PET-sken
pozitivnih limfnih ¢vorova. Naime, endoskopsko-ultrazne metode imaju oddeni postotak
lazno negativnih rezultata, Sto se smatra poslkpadimikrometastaza u limfnirdvorovima
(13).

Napretkom medicinske znanosti i otlem novih dijagnostkih metoda i modernog
n&ina lijecenja uvelike se poboljSala stopa prezZivljavanja Wmgjedinih vrsta tumora

medijastinuma.
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6. ZAKLJU CAK

» Ucestalost tumora medijastinuma je vrlo mala i izrss¥&ga oko 0,1%.

» Pojavljuje se podjednako kod Zena i musSkaracaluns®i dobnim skupinama,
ali ipak nage&e u starijoj ili dj&joj dobi.
» S obzirom na velik broj raziitih organa u medijastinumu, etiologija i

patogeneza tih tumora je raaia.

» Kiini ¢ka slika razkitih tumora je skna ali se lij€enje i prognoza razlikuju
ovisno o prirodi tumora ( dobéadni — zlcgudni).

» Dobratudni se tumori lijée kirurski uz izlj€enje do 100%.

» Zloc¢udni se tumori lijge kirurski, radioterapijom i kemoterapijondesto

recidiviraju i agresivnog su ponasanja.
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